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Resumen

El hidradenocarcinoma es una neoplasia maligna poco frecuente. No existen gufas de consenso para el manejo local o sistémico
de la enfermedad.

Se describe el caso de un hombre de 71 afios con una lesién de lenta evolucién que se llevé a una primera intervencién no oncolé-
gica con diagndstico incidental de hidradenocarcinoma de células claras. Posteriormente, se documentd enfermedad metastésica
en térax. Se propuso una primera linea de manejo con capecitabina con progresion luego de cinco ciclos de tratamiento. No se
brindaron mas lineas por negativa del paciente.

El hidradenocarcinoma se presenta como una lesion nodular asintomatica de larga evolucién. En la mayoria, el diagndéstico se
hace de forma incidental.

El tratamiento incluye la cirugia y la disecciéon ganglionar. La mitad de los pacientes presentan recaida local y, eventualmente,
enfermedad metastasica. Los esquemas de manejo de la enfermedad sistémica son variables en composicién y resultados.
Palabras clave: neoplasias de las glandulas sudoriparas, metastasis y quimioterapia.

Abstract

The hidradenocarcinoma is a rare neoplasm. There are no consensus guidelines for the local or systemic treatment of this disease.

We describe a case of a 71-year-old male with a slow growing lesion that was treated with a non oncologic resection. The
pathologic report informed a clear cell hidradenocarcinoma. After the diagnosis the chest scan documented metastatic di-
sease. It was proposed a first line of chemotherapy using capecitabine, with progression after 5 cycles. The patient refused
other chemotherapy lines.

The hidradenocarcinoma usually presents as a long standing asymptomatic nodular lesion in the skin. Most of the diagnoses
are made incidentally.

The treatment includes surgery and nodal dissection. Half of the patients present local failure and eventually metastatic di-

sease. The chemotherapy is used with a variety of drugs and results.

Key words: sweat gland neoplasms, metastasis, chemotherapy.

Introduccion

Los tumores de glandula sudoripara son neoplasias
de presentacion poco frecuente y de dificil diagndstico
clinico dado el bajo indice de sospecha, las multiples
entidades relacionadas y la falta de uniformidad de
criterios en el diagnéstico diferencial'.

El primer caso de tumor maligno de glandula
sudoripara fue publicado por el patélogo francés

Victor André Cornil en 19652, A la fecha son pocos
los casos reportados en la literatura con compro-
miso sistémico y aun no existe un consenso acerca
del mejor abordaje diagnoéstico, terapéutico o de
seguimiento. Se describe a continuacion el caso de
un paciente con hidradenocarcinoma metastasico
que renuncid a manejo sistémico luego del fallo de
una primera linea.
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Presentacion del caso

Se trata de un varén de 71 anos que se presentd
con un nédulo a nivel de la piel del muslo izquierdo de
mas de 20 afnos de evolucién. Fue llevado a reseccion
no oncolégica de la lesion y, como hallazgo incidental,
se reportd un tumor maligno infiltrante, que se ori-
ginaba en los anexos de la piel, con positividad para
S100, Bcl2, focalmente para ck5/6, AETAE3, HER2 y
receptores hormonales negativos, tifie compatible con
hidradenocarcinoma de células claras. En la revision de
la histologia se evidencié compromiso de los bordes se
reseccion, motivo por el cual fue remitido al Instituto

Nacional de Cancerologfa.

Las tomografias de estadificacién mostraron un
nédulo sélido no calcificado bien definido (8 mm) en
estrecha relaciéon con el aspecto anterior de cisura
menor derecha de apariencia inespecifica. No habia
evidencia de enfermedad en los demas estudios. En
evaluacion por el grupo quirdrgico se decidio llevar a
reseccion en cufia pulmonar con intencion diagnéstica
y terapéutica, y, posteriormente, cirugia de ampliacién
de méargenes y muestreo ganglionar inguinal izquierdo.
El analisis histolégico de la cufia pulmonar confirmo la
presencia de enfermedad metastasica a este nivel, con
compromiso de los bordes de reseccién en la pieza
aportada. El espécimen de la ampliacion de margenes

Figura 1. Seguimiento imaginolégico por tomografia de las lesiones en térax. Imagen inicial posterior a la realizacion de la reseccion
en cufia del pulmon, que muestra una lesién hiperdensa de aproximados 2,5 cm, adyacente al hilio pulmonar derecho (A). Seguimien-

toalos4, 8y 12 meses (B, CyD).
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de la piel del muslo y el muestreo ganglionar fueron
negativos para tumor maligno.

Luego de la cirugfa, fue evaluado por oncologia
clinica, en donde se decidié hacer seguimiento imagi-
nolégico posoperatorio, el cual confirmé la persistencia
del compromiso metastasico pulmonar y documenté
ademas un nuevo compromiso mediastinal. El grupo
quirurgico consider6 que no era candidato a reseccion
por la ausencia de plano de clivaje con estructuras vas-
culares del mediastino. Se brindé una primera linea para
enfermedad metastasica con capecitabina 2000 mg/m?/
dia dias 1 a 14. Completé cinco ciclos de dicho esque-
ma; los estudios de revaloracion mostraron progresion
de las lesiones pulmonares y mediastinales, lo que, en
asociacion a toxicidad grado 4 a nivel gastrointestinal,
motivé la suspensiéon del esquema.

Se le propuso al paciente una segunda linea para
el manejo de su enfermedad con base en carboplatino
paclitaxel, sin embargo, este rechazé la propuesta y
decidié continuar en seguimiento, dado que a la fecha
no presentaba sintoma alguno relacionado con su enfer-
medad. Se hizo un primer seguimiento a los tres meses
de suspendido el tratamiento, con imagenes del térax
gue mostraron progresion de su enfermedad a nivel
del mediastino y parénquima pulmonar; a pesar de los
hallazgos, el paciente no acepté tratamiento sistémico.
En el momento se encuentra en seguimiento imagino-
l6gico con evidencia de progresion de su enfermedad;
no obstante, rechaza el manejo con quimioterapia
(figuras 1y 2).

Discusion

Segun datos publicados por SEER, los carcinomas
apocrinos/ecrinos en sumatoria alcanzan una tasa de
incidencia de 5,1 por 1 millébn de personas/afio, cifra que
viene en aumento en las Ultimas décadas. Se presentan
con mayor frecuencia a mayor edad, en especial en los
hombres blancos no hispanicos.

El hidradenocarcinoma es el tercero en frecuencia
de este grupo, y representa el 8,1% de todos los carci-
nomas ecrios/apocrinos, con una incidencia de 0,4 por
1 millén de personas/ano®.

Similar a la presentacion de nuestro paciente, en la
literatura se describe el diagnéstico de esta enfermedad
como un hallazgo incidental en el analisis histolégico
de una lesién aparentemente benigna. Usualmente se
manifiesta en mayores de 30 afilos como un noédulo

0 masa de localizaciéon variable (cabeza y cuello), de
crecimiento lento y asintomatico®.

Comparte las caracteristicas histolégicas del hi-
dradenoma, sin embargo, se diferencia por el patron
infiltrante profundo, invasion linfovascular y perineural,
necrosis, pleomorfismo nuclear y numerosas mitosis. Es
frecuente el compromiso metastasico a distancia, usual-
mente afectando el pulmon, hueso, cerebro, higado y
otras partes de la piel®”’.

Desde el punto de vista inmunofenotipico, estos
tumores son positivos para marcadores epiteliales
como citoqueratinas, EMA, proteina S100 y ACE. Se
ha reportado que un 30% de los hidradenocarcino-
mas son positivos para receptores de estrdégenos, en
menor frecuencia expresan HER2 amplificado (12% al
36% dependiendo de las series) y otros tienen fuerte
positividad para EGFR en inmunohistoquimica, pero a
la fecha no se ha reportado ninguno con amplificacion
de este receptor. Este hallazgo hace pensar en un me-
canismo epigenético como responsable de la expresion
del receptor®?®,

Desde el punto de vista genotipico, se han des-
crito mutaciones en TP53 con una prevalencia del
30% y mutaciones susceptibles de terapias diana,
como PTCH1 (inhibidor Shh) y TCF7L1 (inhibidor
Wnt)io,

El manejo de la enfermedad temprana se basa en
un esquema de tres pasos que incluye la reseccion local
temprana con margenes oncolégicos, el vaciamiento
ganglionar y el seguimiento a largo plazo. No esta defi-
nido el rol de intervenciones, como el ganglio centinela
o la quimioterapia/radioterapia adyuvantes'. Se debe
tener en cuenta que, a pesar del manejo quirdrgico
radical y la terapia adyuvante, la recurrencia local y re-
gional del tumor es la regla, presentandose en el 50%
al 60% de los casos™.

Para el manejo sistémico de la enfermedad
recurrente, irresecable o metastasica, los esque-
mas se soportan en series de casos. Dentro de los
publicados se encuentran: cisplatino/vinorelbine',
carboplatino/paclitaxel™, cisplatino/doxorrubicina/
mitomicina o cisplatino/vincristina’®, VAC + bleo-
micina, 5-FU + cisplatino y radioterapia' y terapias
monoagente a base de capecitabina o 5-fluorura-
cilo™. En conjunto, en los reportes se encuentran
resultados variables, que van desde la respuesta
completa con esquemas basados en tres agentes,
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y tiempos a la progresion, que van desde 6 hasta
24 meses'* 19,

Se ha descrito, asi mismo, manejo con terapias
dirigidas, dentro de las cuales se encuentran: ta-
moxifeno?®, sunitinib?’, cisplatino mas cetuximab??
y trastuzumab?3. Los resultados son variables con
datos de tiempo a la progresién entre los 2 y 36
meses.

Para la paliacién de los sintomas locales, la radiotera-
pia se ha usado con dosis que van de los 50 a los 70 Gy.
Algunos incluso han sugerido manejo con radioterapia
adyuvante en tumores de mas de 5 ¢cm, margenes
positivos, alto grado histolégico o en presencia de in-
vasion linfovascular?®. Otros han reportado resultados
favorables con electroquimioterapia en tumores de
cabezay cuello®.

El prondstico de la enfermedad en progresiéon es
malo, con supervivencia reportada a cinco afos de tan
solo un 30%". Se han descrito como factores pronds-
ticos la tasa mitética, el espesor del compromiso y la
invasion linfovascular®.

Conclusion

El hidradenocarcinoma es una neoplasia poco
frecuente y de diagnéstico incidental en la mayoria
de los casos. Dentro del grupo de los tumores de
glandula sudoripara, este se caracteriza por una alta
tasa de recurrencia local y de metastasis a distancia.
Se describié el caso de un paciente con diagnéstico
incidental de hidradenocarcinoma que debuté con una
enfermedad local de evolucion muy lenta. Luego del
manejo inicial no oncolégico, se demostré enfermedad
metastasica que progresé a uno de los esquemas que
ha demostrado mayor beneficio en la literatura. Este
caso nos ratifica la importancia de tener un alto indice
de sospecha para el diagnéstico temprano, toda vez que
no existen esquemas estandar para el manejo sistémi-
co que hayan demostrado un beneficio contundente
en el contexto de la enfermedad metastasica por el
hidradenocarcinoma.
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